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Forord

Svenska neuroregister med sina tio delregister ar ett viktigt verktyg for att utvirdera
vardinsatser och sikerstilla god vard for enskilda patienter med neurologisk sjukdom.
Registrets viktigaste syften ar att ge underlag for kvalitetsutveckling och att motverka
skillnader inom svensk hélso- och sjukvard, samtidigt som det skapar en bas for ny
kunskap genom forskning.

I registret samlas information om patienter med kroniska sjukdomar i nervsystemet,
hittills multipel skleros, Parkinsons sjukdom, narkolepsi, myastenia gravis,
inflammatorisk polyneuropati, epilepsi, svar huvudvérk, motorneuronsjukdomar,
hydrocefalus och neuromuskulira sjukdomar. Vi forvintar oss att fler
sjukdomsgrupper ska ldggas till med tiden.

Registret, i forsta hand delregistret for multipel skleros (MSreg) som startades forst,
har ocksa bidragit till en rad viktiga upptickter genom de snart 200 vetenskapliga
rapporter som publicerats. Detta har varit mojligt tack vare registrets tdckning 6ver
hela Sverige men ocksé for att det gér tillbaka 20 ar i tiden. Som unikt
forskningsverktyg har MS-registret diarfor bidragit till att Sverige blivit ett av de
viktigaste landerna for MS-forskning i véirlden genom att dess kliniska uppgifter om
behandling och sjukdomsférlopp kunnat kombineras med information ur biobanker
och enkiter om livsstil och miljopaverkan. Under de senaste aren har detta resulterat i
forskningsanslag fran internationella organ pa 6ver 150 MSEK for nationella projekt,
vilket skulle ha varit omdjligt utan registret.

Svenska neuroregister anviands i neurovardens dagliga arbete 6ver hela landet, och
patienterna ir aktiva medskapare. Sammanstillda resultat ar tillgidngliga on-line i
realtid for virden och dven for patienter/anhériga for att méta informationsbehovet
nir det géller behandlingsresultat samt for politiker och tjanstemain i dess ledning och
verksamhetsutveckling av hilso- och sjukvarden:

- Svenska neuroregister kinnetecknas av att dess IT-granssnitt ar designat som ett
Kkliniskt beslutsstod som sammanfattar och visualiserar patientens centrala kliniska
uppgifter utveckling 6ver tiden. Den 6verblick som vardgivaren far mojliggor att
terapeutiska beslut baseras pa hela den komplexa bilden med nuvarande och tidigare
tillstdnd och behandling som utgéngspunkt.

- Svenska neuroregister ar designat att anviandas i kliniskt forbattringsarbete och

- Svenska neuroregisters patientoversikt och beslutsstodsegenskaper innebir att vi
riktar in oss pa data som ar kliniskt relevanta, dvs som anvidndarna har nytta av att &
in i registret vilket lett till en positiv spiral som gor data mer fullstindiga med tiden.

- Svenska neuroregister har en dashboard for varje delregister dar deltagande
véardgivare kan se sina egna patienters viktigaste resultat, sitt eget ldns och rikets
resultat.

- Svenska neuroregister visar i realtid deltagande klinikers resultat for en rad
kvalitetsindikatorer kopplade till Socialstyrelsens Nationella riktlinjer for vard vid
multipel skleros och Parkinsons sjukdom.
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- Svenska neuroregister visar med tiden alltmer av sina resultat helt 6ppet dels pa
hemsidan (neuroreg.se) och dels vad géller MS pa Vérden i Siffror (ViS)

-Svenska neuroregister skickar varje kvartal skraddarsydda rapporter till medverkande
kliniker med deras resultat pa ett antal kvalitetsindikatorer for MS och vi kommer att
inkludera data ur alla delregister med tiden.

-Svenska neuroregister har en organisatorisk flexibilitet och kan snabbt méta nya
utmaningar vilket vi visat under 2020 genom att pa kort tidutveckla och infora en
mekanism for att samla in data pa Covid19 bland véra patienter, vilket framférallt visat
sig relevant for MS. I veckan hade 203 MS-patienter med Covid19 registrerat och vara
data var avgorande for att ett internationellt forskningsnétverk pa kort tid kunnat
identifiera risker med vissa MS-behandlingar — information som varldens MS-ldkare
nu kan anvanda vid behandlingsbeslut.

Fran detta ar har vi valt att i vira Arsrapporter g& 6ver fran brutna ar (juli-juni) till att
istéllet redovisa kalenderar. Denna arsrapport, for 2019, kommer siledes att Gverlappa
6 ménader med foregdende Arsrapport 2018-2019.

Vi uppmuntrar den intresserade ldsaren att bestka var hemsida https://neuroreg.se for
att ta del av nyheter, och varfor inte undersoka registerarbetets resultat via var
offentliga sokfunktion VAP! Svenska neuroregister med sina delregister har kommit fér
att stanna som ett centralt kvalitetsverktyg for neurologisk vard i hela landet. Vi ser
med tillforsikt och forvantan pa de kommande aren.

September 2020

Jan Hillert
Registerhallare
Svenska neuroregister
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Svenska neuroregister

Bakgrund

Vid mitten av 1990-talet inleddes ett samarbete mellan samtliga svenska neurologiska
universitetskliniker for att bygga upp en gemensam struktur for registrering av
patienter med multipel skleros, MS. Detta arbete utmynnade i en databasstruktur som
fran borjan var avsedd som ett st6d for det patientrelaterade arbetet men som ocksa
gjorde det majligt att lokalt skota savil kvalitetskontroll som verksamhetsuppf6ljning.
Svenska multipel sklerosregistret, MS-registret, kunde lanseras officiellt sedan vi
erhallit ekonomiskt st6d frén Socialstyrelsen/SKL ar 2000.

Utvecklingen av MS-registret och erfarenheten av fordelarna for anvindarna att arbeta
registerbaserat vickte s sméningom 6nskemaél bland neurologer att arbeta pa ett
likartat vis aven med andra sjukdomar. Fordelen med den struktur som MS-registret
utvecklat dr att det med mattliga arbetsinsatser och ekonomiska medel gar att utveckla
register for andra sjukdomar — det viktigaste &r att vilja sjukdomsspecifika matt pa
sjukdomsaktivitet och funktionshinder och att anpassa listan 6ver medicinska och
andra behandlingar. 2009 paborjades darfor arbetet med andra sjukdomsgrupper
inom MS-registret och idag samlas 10 sjukdomsgrupper under Svenska neuroregister
med sina respektive delregister: multipel skleros (MSreg), myastenia gravis (MGreg),
narkolepsi (NARKreg), Parkinsons sjukdom (PARKreg), epilepsi (EPreg), svar
neurovaskular huvudvark (HVreg), inflammatorisk polyneuropati (INPreg),
motorneuronsjukdom (MNDreg), normaltryckshydrocefalus/likvorshunt (NKHreg)
samt den stora gruppen neuromuskulira sjukdomar med exempelvis muskeldystrofier
och spinal muskelatrofi (SMA).

Syftet for Svenska neuroregister ar att

e Samla strukturerad information om i Sverige boende personer med
neurologisk sjukdom, i forsta hand MS, Parkinsons sjukdom, epilepsi,
inflammatorisk polyneuropati, narkolepsi, myastenia gravis,
motorneuronsjukdom, svar neurovaskulir huvudvirk, hydrocefalus efter
anlidggande av avlastande likvorshunt och neuromuskuléra sjukdomar.

e Bidra till att neurologisk sjukvard i Sverige ar av hog kvalitet och har en jamn
fordelning

e Tillférsédkra att riktlinjer fér vard och behandling efterlevs

e Vara ett redskap i kvalitetssikring av varden och i forbattringsarbete

e Mojliggora utvardering av vardens och behandlingars effekt pa
funktionshinder och livskvalitet

e Skapa en bas for neurologisk forskning pa en nationell niva

e Mojliggora internationella samarbetsprojekt inom forskning och
vardutveckling genom att anvianda internationellt accepterade variabler och
definitioner
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Organisation

Svenska neuroregisters organisation framgar av figur 1. Principen ar att varje
delregister genom sin styrgrupp har ansvar for sitt innehall och utveckling. Svenska
neuroregister har en gemensam Registerhallare och Styrgrupp i vilken representanter
for varje delregister, kallade "delregisterhallare”, ingér tillsammans med
patientforetradare.

Delregistren samarbetar vad giller teknisk plattform, upphandling av denna och
forvaltar de gemensamma medlen. Beslut om utlimnande av data for
forskningsdndamal tas av registerhéllaren efter forankring hos varje delregisters
styrgrupp eller sarskilt inrattad Forskningsnamnd.

Det 4r en biarande princip att varje delregister ska ha nationellt stod bland de
specialister som arbetar med respektive sjukdomsgrupp och att konsensus ska sokas
for definitioner och val av parametrar.

Epilepsi Inflammatorisk Motorneuron- Multipel Neuromuskulara
polyneuropati sjukdom skleros sjukdomar
Karolinska
QRC Stockholm :
- . <~ sjukhuset
Stédfunktion Sve n S ka U
L
Carmona neuroregister Nationella
[T-plattform - <& Kvalitetsregister
g Finansidr
Myastenia : Parkinsons Svar neurovaskular
gravis Narkolepsi Sl huvudvark Hydrocefalus

Figur 1. Organisationsschema

Huvudmannaskap

Sedan 2013 har Karolinska Universitetssjukhusets styrelse accepterat det centrala
personuppgiftsansvaret (s.k. CPUA) for det utvidgade Svenska neuroregister.

Inomprofessionell forankring

Svenska Neurologforeningen (SNF) har accepterat ett 6vergripande ansvar for Svenska
neuroregister och utser en styrgruppsledamot. Svenska MS-Sillskapet (SMSS), bildat
pa direkt initiativ fran MS-registrets styrgrupp, tillsatter MS-registrets styrgrupp.
Arbetet med delregistret for Parkinsons sjukdom leds av féreningen SweMoDis
(Swedish Movement Disorder) medan féreningen SwePar (Swedish Parkinson’s
Disease) ansvarar for den vetenskapliga forankringen. Epilepsiregistret har forankring
i Epilepsisillskapet. Svenska neuromuskuldra arbetsgruppen (SNEMA) star bakom
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IPN-registret. Bakom arbetet med MND/ALS-registret star ett narverk av ALS-
intresserade neurologer representerande landets neurologiska universitetskliniker.
NKH-registrets drivs gemensamt av de rapporterande neurokirurgiska klinikerna i
universitetsorterna. Delregistret for Neuromuskulira sjukdomar drivs av den tidigare
styrgruppen fréan tiden dé registret var ett sjalvstindigt kvalitetsregister fram till hosten
2018, under namnet Neuromuskuldra Sjukdomar i Sverige (NMiS).

Nedan i tabell 1 visas antalet patienter som 7:e december 2019 fanns registrerade i de
olika delregistren.

Tabell 1. Antal patienter i Svenska neuroregister 2019-12-07. (Medan nio av
delregistren fokuserar pa kroniska tillstand s& avser NKHreg uppf6ljning av resultatet
av shunt-behandling av hydrocefalus varfor de relevanta variablerna skiljer sig &t vilket
forklarar de tomma falten i tabellen.)

Svenska Neuroregister Sendd e Scarmona
Datauttag: 2020-09-01

Antal MSreg PDreg EPreg HVreg MGreg MNDreg NMiSreg NARKreg IPNreg NKHreg
Registrerade aktuella patienter 18341 6929 5004 2920 1429 569 1018 852 464 372§|
Totalt antal MSreg PDreg EPreg HVreg MGreg MNDreg NMiSreg NARKreg IPNreg NKHreg|
Registrerade patienter 21516 8593 5121 2935 1644 1332 1077 883 512 6387
Besok 168468 17912 8417 5156 3667 3504 580 2266 820

Patienter med besdk 19965 5256 2777 1385 673 679 383 647 295
Behandlingar 39584 16479 4908 4619 1893 1510 250 1637 681

Patienter med behandling 16523 4577 2598 2351 604 927 105 626 317

Pagaende behandlingar 11888 11500 3812 3311 931 633 208 1052 233

Msreg - Multipel skleros-registret (1 diagnos)
PDreg-Parkinson-register (57 diagnoser)

MGreg - Myastenia Gravis-registret (1 diagnos)

NARKreg - Narkolepsi-registret (1 diagnos)

EPreg-Epilepsiregister (30 diagnoser)

MNDreg - Registret for Motorneuronsjukdomar (6 diagnoser)

IPNreg - Registret for Inflammatoriska Polyneuropatier (4 diagnoser)
HVreg - Huvudvarks-registret (11 diagnoser)

NMisreg - Neuromuskuldra sjukdomar i Sverige

NKHreg - Hydrocetfalusregistret

Kvalitetsregister och Beslutsstod

Svenska neuroregisters barande idé ar att motivera varden till registrering av
strukturerad varddata genom att erbjuda klinisk nytta:

- ett granssnitt som underlattar det kliniska arbetet,

- enkel tillging till egna data for forbattringsarbete i varden, och att

- erbjuda en plattform f6r patientmedverkan i virden for PROM och PREM

Svenska neuroregisters IT-granssnitt, som samlar in data frin det kliniska arbetet som
lokal virddokumentation, dr designat som ett stod for det patientrelaterade arbetet
men gor det ocksd mojligt att lokalt skota saval kvalitetskontroll som
verksamhetsuppfoljning.

o Genom att sammanfatta och grafiskt visa den enskilde patientens
sjukdomsforlopp far virdgivare och patient ett effektivt verktyg nar beslut ska
fattas om den fortsatta varden.

o Svenska neuroregister inbjuder patienten att bidra med patientrapporterade
maétt och patienten kan sjilv se och folja viktig information om den egna
sjukdomen.

Varje klinisk enhets data hanteras separat och halls avskild.
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Data frén patienter i det lokala beslutsstédet, som fatt patientinformation om Svenska
neuroregister, inkluderas i Svenska neuroregister nationella databas. Data for patienter
som efter information avbdjt medverkan i Svenska neuroregister 6verfors inte till den
nationella databasen och anvands inte i Svenska neuroregister statistik eller rapporter.

Deltagande enheter

Ett 80-tal kliniska enheter runt om i landet, inklusive landets alla neurologkliniker,
rapporterar till Svenska neuroregister. Utover neurologkliniker medverkar savél
medicinkliniker med neurologisk verksamhet, som barnneurologiska enheter.

Totalt fanns i december 2019 information om néstan 34 000 patienter i Svenska

neuroregister, se tabell 2. Flest patienter hade MS-registret och darefter NKH-
registret och Parkinsonregistret. For tickning, se rapport fran respektive delregister.
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Antal register Antal

. o o Parkin- Huvud- Narko- Epi- Hydro- o . Antal
Region Klinik/Enhet " " . ALS NMIS som anvands registrerade o
son vark  lepsi lepsi cefalus N anvindare
pa enheten patienter
1 Norra Jamtland Ostersund 1 1 1 1 1 1 1 7 684 433
Ostersund, Barn och
2 Ungdomsmedicin 1 1 1 1
Tabell 2. 3 Vasternorrland  Ornskoldsvik 1 1 1 1 1 11 7 205 9
4 Sundsvall 1 1 1 1 4 275 24
Deltagande 5 Solleftes 1 1 2 70 1
. 6 Vasterbotten Umed 1 1 1 1 1 1 11 1 1 10 1647 78
enheter Samt Vllka 7 Norrbotten Sunderbyn 1 1 1 B! 377 16
. 8 Kalix 1 1 25 1
dGII'EngteI' de 9 Gévleborg Gavle 1 101 1 1 101 1 8 705 30
. . 10 Bollnas 1 1 1 1 1 1 6 119 3
registrerade i
11 Barnkliniken i Hudiksvall 1 1 8 2
31/12 2019' 12 Dalarna Mora 1 1 2 2
13 Falun 1 1 1 1 1 1 6 956 28
14 Véstsvenska Vastra Gotaland Trollhattan 1 1 1 1 1 5 672 48
15 Boras 1 1 1 1 1 5] 628 19
16 Skovde 1 1 1 3 396 18
Barn- och ungdoms-
mottagning Mariestad,
17 Skaraborgs sjukhus 1 1 1 1
18 Angered 1 1 1 3 207 11
19 Sahlgrenska 1 1 1 1 1 1 1 1 1 9 4623 136
20 Frélunda 1 1 2 414 21
Barnkliniken
21 Sahlgrenska 1 1 2 120 8
GHP Neuro Center
22 Goteborg 1 1 2 5
Aleris specialistvird
23 Axesshuset 1 1 1 1 4 147 4
24 Barnkliniken NAL 1 1 1 2
25 Kungélvs Sjukhus 1 1 4 0
26 Alingsas Lasarett 1 1 1 0
27 Uppsala-Orebro Sédermanland  Nyképing 1 1 1 1 1 1 1 1 8 570 14
28 Eskilstuna 1 1 1 1 1 1 1 8 431 28
29 Orebro lan Orebro 1 101 1 101 1 1 1 9 2790 66
30 Karlskoga 1 1 4 1
31 Barnkliniken Orebro US 1 1 2 3 3
32 Védstmanland Vasteras 1 1 1 1 1 1 1 7 605 27
33 Barnkliniken Vasteras 1 1 2 6 5
34 Varmland Karlstad 1 1 1 1 1 5 692 31
35 Uppsala lén Uppsala 1 1 1 1 1 1 1 1 1 1 10 3616 85
Barnkliniken Akademiska
36 Sjukhuset 1 1 7 9
37 Sodra Skéne Héassleholm 1 1 1 1 1 5 165 15
38 Ystad 1 1 1 3 198 10
39 Trelleborg 1 1 2 180 12
40 Landskrona 1 1 1 1 4 41 9
41 Angelholm 1 1 1 11 5 348 19
42 Malmé 1 1 1 1 1 5 743 45
43 Lund 1 1 1 1 1 1 1 1 1 9 2692 70
44 Kristianstad 1 1 1 1 1 1 6 391 22
45 Helsingborg 1 1 1 1 1 1 6 683 23
46 Barnkliniken Lunds US 1 1 4 3
47 Barnkliniken Malmo 1 1 2 30 1
Stortorgets
Neurologmottagning,
48 Helsingborg 1 1 2 51 2
Neurologen
Privatmottagning,
49 Helsingborg 1 1 70 3
50 Halland Kungsbacka 1 1 1 1 1 1 1 7 223 12
51 Varberg 1 110 7
52 Halmstad 1 1 1 1 1 1 6 339 14
53 Barnkliniken Halmstad 1 1 1 3 ) 2
54 Blekinge Karlskrona 1 1 1 1 1 1 6 289 2
55 Karlshamn 1 1 2 61 2
56 Sydostra Ostergdtland Norrképing 1 1 1 1 4 348 18
57 Motala 1 1 1 1 1 5 433 21
Neurologiska kliniken
58 Linkoping 1 1 1 1 1 1 1 1 1 9 2202 74
Barnkliniken
59 Vrinnevisjukhuset 1 1 3 4
60 Barnkliniken Linkoping 1 1 6 3
GAVA - Medicinska och
geriatriska akutkliniken
61 Linképing 1 1 78 7
62 Kronoberg Ljungby 1 1 2 6 6
63 Véxjo 1 1 1 1 1 5 312 21
64 Kalmar lén Vastervik 1 1 1 1 4 154 8
65 Kalmar 1 1 1 1 4 243 10
66 Kalmars Barnklinik 1 1 2 9 1
67 Vésterviks Barnklinik 1 1 3 1
68 Oskarshamn 1 1 1 1 4 54 1
69 Jénkopings ldn  Varnamo 1 1 1 1 1 5] 314 27
70 Ryhov 1 1 1 1 1 1 1 1 1 9 679 39
71 Eksjo 1 1 1 1 1 5 374 44
72 Barnkliniken Ryhov 1 1 4 3
73 Stockholms region Gotland Visby 1 1 1 3 134 8
74 Stockholms ldn  Solna 1 1 1 1 1 1 1 1 1 1 10 2418 125
75 Huddinge 1 1 1 1 1 1 1 1 1 9 3109 132
76 Barnkliniken ALB 1 1 2 21 8
77 StockholmPriv 1 1 2 0
78 Danderyd 1 1 1 1 1 1 1 7 849 41
Barnkliniken
79 Sodersjukhuset 1 1 2 1
Neurology Clinic,
80 Sophiahemmet 1 1 1 1 1 5 439 16
West medic vid Neuro
81 Center S 1 1 1 2 32 1
82 Capio St:Gorans Sjukhus 1 1 2 173 24
Aleris Fysiologlab
83 Stockholm 1 1 4 1
Centrum for neurologi
84 Stockholm 1 1 1 1 1 1 1 7 2365 56
85 Véllingby Neuro 1 1 1 3 66 5
Neuroenheten Lakarhuget,
86 Utsikten }—""1 / 27 1 1 2 28 3

Hela riket 2019-12-31 61 52 22 29 38 45 27 34 28 7 343 42505 1772,
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Viktig utveckling och aktuella fragor under
2019

Tillvaxt

Under 2019 har det tidigare sjilvstindiga kvalitetsregistret Neuromuskuléra
sjukdomar i Sverige (NMiS) tagit sitt nya IT-granssnitt i bruk. Darmed bestar Svenska
neuroregister av 10 delregister, vart och ett med en egen nationell organisation, egna
patientforetriadare, egen inomprofessionell forankring och eget ansvar for sin
utveckling som alla samlar data pa samma tekniska plattform med stora likheter
mellan varandra. Dartill ser vi en stadig 6kning av anslutningsgrad och tackningsgrad
for flertalet register, varav somliga utvecklas mycket hastigt.

Ekonomi

Det dr en utmaning att med de ekonomiska ramar som stér till buds bygga upp en sé
omfattande verksamhet och dels utveckla IT-tjansterna fortlopande, nar bara det
lopande arbetet kréver resurser. Darfor har vi borjat ett aktivt arbete att finna nya
inkomstkéllor. Under 2019 har tva avtal tecknats avseende stora internationella
sdkerhetsuppf6ljningar, s.k. post authorization safety study (PASS) av nya MS-
lakemedel. Dessa projekt 4r méngariga och bygger pa data fran Svenska
neuroregister/MS-registret. Principen att vetenskapliga studier med extern
finansiering skall bidra till registrets drift nar de bygger pa prospektiv datainsamling
som medfor kostnader for registrets drift och utveckling.

For tva delregister, huvudvarksregistret (HVreg) och neuromuskuléra sjukdomar i
Sverige (NMiS), hoppas vi att nya mdjligheter till finansiering kan uppsta i samband
med att nya lakemedel registreras vars ersittning via likemedelsforménen villkoras av
en uppfoljning i Svenska neuroregister. Redan har utvecklingen av nya
registerfunktioner for detta aindamal kunnat betalas av extern part och dértill har
Likemedelskommittén i Stockholm bidragit med ett avsevart belopp for
Huvudvarksregistrets del. For Huvudvarksregistrets har pé detta sétt ett system med
SMS-paminnelse och anfallsdagbok kunnat etableras under det senaste aret vilket
behovs under de perioder en ny migranbehandling behver utvirderas hos den
enskilde patienten for att identifiera terapisvar. For detaljer se respektive delregisters
rapporter.

Trots nya inkomstmojligheter forblir den finansiella kostymen den viktigaste
begransningen for var fortsatta utveckling.

Utdata och forbattringsarbete

En biarande tanke i vart arbete har fran borjan varit att deltagande enheter ska fé
tillgang till sina egna data vid behov. Med tiden har vi utvecklat en rad sofistikerade
vagar for datadtkomst, inklusive sokfunktioner och mgjlighet till data-export av egna
data i Excel-format, dashboard, fordesignade diagram och tabeller samt vér avancerade
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funktion VAP (visualiserings och analys-plattform) dir anvindaren kan vélja
parametrar och begriansa urval enigt behov.

Under 2019 har vi tagit ett nytt steg i vart forbattringsarbete genom att tillhandahalla
”Kvartalsrapporter” for deltagande enheter, dar enheternas resultat avseende de
nationella riktlinjerna fér vard vid MS skickas till verksamhetsansvariga fyra ganger
per 4r. An sé linge har tvd sidana utskick gjorts. Tanken ir att klinikerna pé detta sitt
ska kunna anvianda registerdata i verksamhetsuppfoljning och -utveckling och till
administrativa uppgifter. Detta &r sarskilt pakallat for MS dar ménga kliniker har
lakemedelskostnader pa tiotals miljoner kronor och pa detta sitt far ett verktyg att folja
upp den investeringen.

Samverkan med Nationella programomradet Nervsystemets sjukdomar, NPO
Eftersom Svenska neuroregister ticker stora delar av det neurologiska omradet ar
registret viktigt for vart NPO och vice versa. Under aret har darfor kontakter och moten
dgt rum mellan registerhéllaren och NPO samt vid ett halvdagsméte med samtliga
delregisterhéllare i en workshop. Det &r sjidlvklart viktigt att vi har en stor forstéelse for
varandras uppdrag, forutsdttningar och arbetssétt och en tét kontakt efterstrivas.

Framtidsplaner 2019-2020

Svenska neuroregister befinner sig i en viktig fas dir vi haller pa att etablera flera
delregister pa allvar i den kliniska vardagen. Lyckas vi med detta kommer det att leda
till av registret pa allvar blir en omistlig del av neurovarden dven utanfor MS.

Finansiering

Avgorande for var framgang blir den fortsatta finansieringen, dels frdn SKR men &ven
andra mojliga inkomstkallor. For det sistndamnda ar det viktigt att visa att registrets
data duger for vetenskapliga analyser — forst genom publikationer i vetenskapliga
tidskrifter kan vi bevisa detta vilket i sin tur gor att externa intressenter vill narma sig
oss for samarbetsprojekt. Forskningsverksamhet baserad pa registerdata ar darfor ett
prioriterat omréde. Fortsatt fortroende fran SKR ar sjilvklart grundldggande.

Svenska neuroregister inkluderar flera diagnosgrupper dar nya och stundtals mycket
kostsamma ldkemedelsbehandlingar redan godkénts eller kom mer att godkénnas
under de kommande aren. Fran Tandvérds- och Likemedelsférmansverkets (TLV) och
NT-rédets (for nya terapier) har principer om s.k. ordnat inférande beslutats om vilket
i minst ett fall inneburit en forvintan pd varden att de nya terapiernas sikerhet och
effekt ska f6ljas i befintliga kvalitetsregister, hittills i Huvudvarksregistret. Nar sidana
resultat forvintas rapporteras baserat pa data fran uppkommer ocksé en méjlighet till
finansiering av kvalitetsregisterutveckling

Forbattringsarbete

Socialstyrelsen har sedan nagra ar utfardat Nationella riktlinjer for vard vid MS och
Parkinsons sjukdom och vi ar fardiga med realtidsrapporter for de indikatorer som
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avspeglar uppfyllelsen av dessa riktlinjer pa klinikniva for MS. For Parkinsons sjukdom
har fem av sex realtidsrapporter for de nationella riktlinjerna utarbetats. Under 2019
antogs Nationella Riktlinjer for véird vid epilepsi och dven har kommer indikatorerna
att rapporteras i Svenska neuroregisters utdatafunktion. Vi avser att f6lja upp denna
utveckling med aktiv rapportering till deltagande enheter om deras respektive
uppndadda resultat i form av Kvartalsrapporter som vi redan implementerat fér MS.
Registerdeltagande far dirmed en direkt relevans for forbattringsarbetet pa de kliniska
enheterna vilket vi forvantar oss starka rapporteringsviljan och -kvaliteten ytterligare.

Patientmedverkan

Svenska neuroregister har redan en patientportal for inrapportering av
patientrapporterade matt for sju av véra tio delregister (IPNreg, MSreg, MNDreg,
PARKreg, NARKreg, MGreg och HVreg). Arbetet for att utveckla och fordjupa detta ar
centralt for var framtid och patientmedverkan och patientforetradarnas roller ar
vésentliga och arbete pagér, t ex med att utveckla datorstodda frageformular i form av
NEURO-QoL pa svenska, dir vi hittills har implementerat en skala for trétthet men
oversatt fem andra som ska sjoséttas inom kort. Utveckling av andra
patientrapporterade matt dr ocksa en prioriterad uppgift.

Granssnitt gentemot datajournaler

Vi har lidnge vintat oss att flera av de funktioner som stédjer strukturerad
dokumentation av kliniska uppgifter i vardarbetet skulle komma att implementeras i
nasta generations datajournaler. Det tycks oss dock nu som om detta inte kommer att
forverkligas i ndgon storre utstriackning i de pagdende upphandlingar av datajournaler
som pagér i de tre storsta regionerna. Ddrmed ser vi att behovet av specialiserade IT-
I6sningar for kvalitetsregister av den typ som Svenska neuroregister erbjuder kommer
att kvarstd under manga ar dn. Det blir viktigt att underlétta integrering av systemen,
t.ex. i form av direkt "uthopp” frén datajournal till patientens registerfil av den sort
som vi implementerat inom flera landsting. Att gora registerverktyget nabart genom en
eller tvd "musklickningar” kan vara det som leder till en 6kad fullstindighet i
rapporteringen.

Sammanfattningsvis tror vi att Svenska neuroregister med tiden kommer att bli allt
viktigare for utvecklingen av svensk neurologisk vard.
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Motorneuronsjukdom/Amyotrofisk
lateralskleros

Bakgrund och syfte

Amyotrofisk lateralskleros (ALS) dr en gemensam beteckning for en grupp
motorneuronsjukdomar (MND) dar de nervceller som styr skelettmusklerna dor. Cirka
4 personer per 100 000 insjuknar i MND/ALS varje ér, pa Karolinska
Universitetssjukhuset ar det 60 personer/ar som far ALS-diagnos. ALS kan visa sig i
alla aldrar, men de flesta insjuknar mellan 45 och 75 ars alder. Eftersom det finns
maénga olika varianter av sjukdomen kan symtomen variera, liksom hur snabbt
forloppet dr. Den genomsnittliga 6verlevnadstiden &r bara omkring tre ar, da det idag
saknas botande behandling. Utover detta mirks en varierad vard pé olika héll i landet
och att patienterna inte erbjuds samma moajligheter till utredning och behandling
beroende pé var de bor.

Under 2019 har registret utokats till att inkludera 4ven Kennedys Sjukdom.

Det Gvergripande syftet for registret dr att gora ALS-sjukvérden likvirdig och
hogkvalitativ och framforallt utvarderingsbar. Att etablera/oka samarbetet mellan
samtliga svenska neurologiska universitetskliniker och gemensamt bygga upp en
struktur for utredning och hantering av patienter med MND/ALS. Som ett led i detta,
skapa nationell konsensus kring utredning och handlaggning, sikerstilla att
behandlingsriktlinjer f6ljs nationellt och mgjliggora for sd manga svenska ALS/MND
patienter som mojligt att fa tillgang till ladkemedelsstudier.

MND/ALS-registret avser ocksa mera specifikt medverka till framtida nationella och
internationella forskningsprojekt bade prekliniskt och kliniskt och &ven skapa en bas
for epidemiologiska studier pa nationell niva.

Parametrar och skalor

e demografi

o diagnostiska kriterier

e forsknings kriterier

e spridningsmonster

e behandlingar

e funktionsskattningsskalor (ALSFRS-R)

e halsorelaterad livskvalitet (LISAT, EQ-5D, HAD)
e kognitiva skalor (ECAS, MoCA)

e utvalda laboratorieprover inklusive biomarkorer for diagnos och progress
e  BMI, vikt

e varningar for virdgivare om avvikande viarden
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MND/ALS-registret ar utformat sa att skalorna reflekterar de viktigaste medicinska
omrédena for bevakning och &tgird, under sjukdomens progress. Dels ger de ett
dagsvirde, som ligger till underlag i patient-lakarmdétet, och dels dven ett trendvarde
for hur just den patienten kommer eller har utvecklats under tid. Det ger patienten en
preliminar prognos. ALS ar en sjukdom dar fenotypen (sjukdomsuttrycket hos olika
individer) varierar stort, tex beroende pa undervariant eller platsen dir sjukdomen
startar. Viardena pé olika biomarkorer 6kar sannolikheten for en korrekt diagnos och
mer exakt prognostisk bedomning.

Se figur 18 for ALS-biomarkorer.

Kaplan-Meier survival estimates for NfL in CSF
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Figur 18. Overst till vinster visar att neurofilament dr forhdjt hos ALS patienter
jamfért med liknande patienter med andra diagnoser och friska. Bilden till hbger
visar att risken att dé (snabbare progress) 6kar med okad niva av neurofilament.
Nedpre bilden till vinster visar NFL som dr stegrat hos ALS-patienter jamfort med
Jriska och mimics (liknande neurologiska sjukdomar). Den nedre till héger visar

CHIT chitotriosidase-1 som dven den dr 6kad hos patienterna men inte hos friska eller
andra liknande neurologiska sjukdomar.

Se figur 19 for en langsam ALS med god livskvalitet och fa varningar. I figur 20 ser vi
istdllet en patient som forsdmras hastigt, har svart att halla vikten och tappar sin
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livskvalitet parallellt med att hon tappar sin styrka. Det som é&r viktigt att notera i figur
20 ar ocksé den vinstra delen av bilden. De roda markeringarna representerar
varningar for vardaren. I varje skala har cut-off virden inkorporerats for att vigleda
véardgivaren i vad som behover atgiardas. De grona markeringarna &r varningar som har
atgardats.

Genom skalorna och varningarna kan dven en oerfaren vardgivare kdnna sig siker pa
att de viktigaste aspekterna av ALS-sjukdomen f6ljs och dtgirdas vid rtt tid. Genom
att jimfora dessa tvé figurer ser vi nu tack vare registret att den 6vre patienter kommer
leva lingre, men den under har en kortare 6verlevnadstid, och vi kan nu guida
patienten och de anhoriga i ungefarlig sjukdomstid och resonemang kring
arbete/sjukskrivning, resor, bostadsbyte, eller bostadsanpassning kan saledes hjilpa
patienterna att leva det livet som de vill baserat pd méngden tid de har kvar.
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L]

]

n

L]

- e ° 3 -

&

]

2 9 & & & L

] *

(] h L a—1fi &
u 204 2 e ¥ ko [r

Behandingar WRikzole  Annan behanding

Figur 19. En patient som levt linge med sin ALS. Patienten har inga varningar och
den gula linjen speglar muskelfunktionstappet, som gér ned langsamt. Den bla linjen
representerar patientens stabila vikt, den grona patienten goda livskvalitet.
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Figur 20. Den gula linjen speglar muskelfunktionstappet, som gar ned snabbt. Den
bl linjen representerar patienten viktforlust, den grona patientens livskvalitet, och
den bruna/lila patients 6kande Gngest och nedstdmdhet.

Effekten av registrets insatser pa varden

De foranderliga skalorna for dngest och depression har markbart dndrat var
handléggning av patienternas psykiska maende. D& ALS &r en svar sjukdom, forvintas
det néstan av patienterna att vara ledsna och/eller nedstamda. En oerhort viktig aspekt
for livskvaliteten att orientera sig i for vardgivaren. Nu nir patienterna via PER (egen
rapportering) fyller i sina dngest- och depressionsskalor infor varje besok, kan lamplig
medicin sittas in. Alla patienter skall erbjudas bromsande behandling (Riluzole). Se
tabell 17 for andelen patienter med pagaende Riluzolebehandling. Preparatet har
biverkningar och nagra procent av patienterna valjer darfor att sitta ut behandlingen.
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Tabell 17. Andelen patienter med pagaende Riluzolebehandling.

Boras

Eksj6
Eskilstuna
Gavle
Halmstad
Helsingborg
Huddinge
Hassleholm
Kalmar
Karlskrona
Lund
Motala
Neurologiska kliniken Linkdping
Nykoping
Ryhov
Sahlgrenska
Skovde
Solna
Sundsvall
Trollhattan
Umea
Uppsala
Visby
Varnamo
Vastervik
Vasteras
Vaxjo
Angelholm
Orebro
Ornskéldsvik
Totalt

Aktuella patienter |Andel AP med pagaende

Datauttag NEUROreg/MNDreg: 2020-05-29

129

454

behandling vid rapportarets slut

66,7%

58,8%
62,5%
72,2%
82,2%
50,0%

60,0%
50,0%
69,2%

75,0%
93,2%
100,0%
82,1%

75,0%
80,0%
24,3%
100,0%
100,0%
100,0%
23,1%
100,0%
100,0%
77,8%
100,0%
68,5%,

BMI-kurvan anvinds for att i siffror (vikt och viktminskning i procent) och trend
tydligt visa for patienten att de ar i behov av 6kat dietdrt understod. Denna kurva har
visat sig vara mycket anviandbar, s& patienten girna vill vinta med PEG (perkutan

gastroskopi), medan litteraturen visar 6kad 6verlevnadstid vid tidigt infoérande.
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PROM/PREM och utvecklingen av relevanta
kvalitetsindikationer

Registrets PROM-registrering som det ser ut for patienten figur 21. Varje skala
motsvarar en nationellt vedertagen kvalitetsindikator, som beslutats av styrgruppen.
De viktigaste kvalitetsindikatorerna anviands for att identifiera livskvalitet, om det
foreligger smarta eller urininkontinens, och férebyggande av depression och angest,
underniring, underventilation och att patienten sitter i halsen. Denna typ av
registrering anviands mest i Stockholmsregionen, som framgér av tabell 18.

Jl Vilj formulér for registreringen
Psykiskt mdende
Egenmedicinering
Kroppsfunktion
Smérta
Hélsa
AT-10
BMI

Bérja registreringen

Figur 21. Vy fran patientens egen registrering PER

Tabell 18. Totalt antal patientens egna registreringar under 2019.

M Totalt antal PER

Huddinge 1255
Kalmar 1
Lund 63
Ryhov 10
Solna 253
Trollhatta 2
Uppsala 2
Totalt 1586,

Datauttag NEUOreg/MNDreg: 2020-05-29
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Anslutning, tackningsgrad och
rapporteringsgrad

I december 2016 var 194 patienter (100%) fran Karolinska Universitetssjukhuset
registrerade. Frin hela Sverige var 654 patienter registrerade. For att rikna ut
tackningsgraden for ALS registret i Sverige, kontaktades under hosten 2016
(september-november) alla neurologmottagningar i hela Sverige, bade
universitetssjukhus och lanssjukhus. Alla mottagningar rapporterade in antalet ALS-
patienter som vardades vid kliniken. Patienterna behovde, for att riknas som egentliga
ALS-fall ha diagnosticerats med ALS vid tva pé varandra foljande tillfllen.
Sammanlagt fanns det 832 ALS-patienter i Sverige.

For att objektivt estimera om den prevalenta siffran var inom ratt intervall, utférde
undertecknad en retrospektiv studie av alla ALS-patienter som vardats i Storstockholm
under dren 2013—2014. Att Storstockholm valdes som omrade att studera, beror pa att
undertecknad har tillgang till de medicinska journalerna och darmed kunde validera
aktheten i diagnosen som delgivits. Studien inkluderade 289 ALS patienter och alla
storre sjukhus i Stockholm var inkluderade (Karolinska Universitets Sjukhuset,
Danderyds Sjukhus, Capio S:t Gérans Sjukhus, Sodertilje Sjukhus och Norrtilje
Sjukhus). 143 prevalenta fall identifierades i dec 2013 och 174 prevalenta fall i
december 2014, vilket gav en prevalens pa 6.61/100 000 invanare under 2013 och
7.91/100 000 invénare under 2014. Ar 2016 var Sveriges befolkning enligt SCB
(statistiska central byrén) 9 995 153 miljoner invénare. Si antalet prevalenta patienter
med ALS i Sverige borde ligga mellan 661-791.

Under 2019 hade registret 454 patienter registrerade frin 30 platser i Sverige.
454/661=68,6% och 454/791=57,4%. Tackningsgraden ligger siledes runt 60%. I
tabellen nedan syns dven fordelningen mellan mén och kvinnor. Kvinnorna utgor ca
40% av patienterna, en siffra som stimmer vil 6verens med vetenskapligt underlag. Se
tabell 19.
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Tabell 19. Aktuella ALS-patienter i Sverige 2019.

Andel
kvinnor AP
Boras 3 2 1 66,7%
Eksjo
Eskilstuna 1 100,0%
Gavle 17 7 10 41,2%
Halmstad 8 2 6 25,0%
Helsingborg 18 7 11 38,9%
Huddinge 129 57 72 44,2%
Héassleholm 1 50,0%
Kalmar
Karlskrona 1 100,0%
Lund 10 6 4 60,0%
Motala 2 2 100,0%
Neurologiska kliniken Linkoping 13 6 7 46,2%
Nykoping 1 1 100,0%
Ryhov 12 7 5 58,3%
Sahlgrenska 44 15 29 34,1%
Skovde 5 2 3 40,0%
Solna 56 24 32 42,9%
Sundsvall 1 1
Trollhattan 16 4 12 25,0%
Umea 5 3 2 60,0%
Uppsala 70 19 51 27,1%
Visby
Varnamo
Vastervik 1 1 100,0%
Vasteras 13 3 10 23,1%
Vaxjo
Angelholm
Orebro 18 7 11 38,9%
Ornskéldsvik 2 2
Totalt 454 178 276 39,2%‘

Datauttag NEUROreg/MNDreg: 2020-05-29
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Datamangd

Den storsta gruppen ar ALS-patienter som utgor 50%, foljt av PSMA och PLS. 20%
bestér av oklara fall av motorneuronsjukdom som inte uppfyller kriterierna for ALS
(har kallat "motorneuronsjukdom”). Nytt for dret 4r att man nu kan lagga in dven
Kennedys Sjukdom. Se figur 22.

MND

W ALS

H Kennedys sjukdom/SBMA
(spinobulbdr muskelatrofi)

® Motorneuronsjukdom

PLS

N PSMA

Figur 22. Diagnosfordelning MND/ALS-registret, 454 personer frdn hela riket.

Jamforelser mellan landsting visar att tiden frén symtomdebut till ALS-diagnos kan
variera kraftigt, men att medianvirdet i Sverige for diagnos ligger pa 13,4 méanader. Se
figur 23. Detta dr nigot simre &n foregdende ar, men drivs av nagot langre tider i
Kalmar och pa Gotland.

Median tid fran
debut till diagnos (i manader)

Riket 2019-08-21
Ostergdtland

Vastra Gotaland
Vasterbotten

Uppsala lan

Stockholms l&n

Kronoberg

lénkopings 1an

Gavleborg

Blekinge
0,00 500 10,00 1500 20,00 2500 30,00 3500 40,00 45,00

Figur 23. Tid fran debut till diagnos.
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Tiden skiljer sig inte mellan mén och kvinnor och det gir snabbare att diagnosticera de
ildre. Se tabell 20 och 21.

Tabell 20. Tid i manader fran symtom till diagnos.

Tid i manader

Men 13,73
Women 13,6
Totalt 13,72

Datauttag NEUROreg/MNDreg: 2020-03-13

Tabell 21. Tid i manader fran symtom till diagnos uppdelat pa alder

Alders grupp  |Tid i manader

(0,50] 15,41
(50,65] 13,6
(65,70] 14,49
(70,95] 12,35
Riket 2020-03-13 13,72

Datauttag NEUROreg/MNDreg: 2020-03-13

Den storsta gruppen av nydiagnostiserade patienter ar 62 ar, f6ljt av 66—70 ar.
Se figur 24.
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Figur 24. Visar patienter per debutalder. Baseras pd 454 patienter fran hela riket.

25/27

Arsrapport 2019



Arsrapport 2019

Datakvalitet

Under aret har data fran Stockholmscohorten granskats och korrelerats med de
medicinska journalerna, for att 6ka kvaliteten av datan och registrets variabler. Alla
egenrapporterade matt gis igenom i realtid med patienten for att faststilla att
variablerna dr korrekta och har uppfattats pa ratt sétt av inrapporterande.

Prioriterade utvecklingsomraden for registret

e Oka tickningsgrad. Registret har under 2019 tappat i tickningsgrad.
Prioriterat ar att inspirera andra 14n om att registrera hela sin cohort. Att
rapportera alla nydiagnostiserade patienter med ALS/MND i hela omrédet.

e Oka datatitheten. Inspirera klinikerna att inte bara registrera patienterna utan
ocksa rapportera repetitiva utfallsmatt.

Framtidsplaner /Planer for kommande ar

Under 2019 har registret tappat i nyregistrerade ALS/MND-patienter. Arbetet
fortsitter med att alla nydiagnostiserade MND/ALS-patienter i Sverige blir
registrerade i varje lan och att de forblir registeraktiva under sjukdomens gang! For
klinikerna &ar det viktigt att implementera patientens egen registrering (PER) for 6kad
datainsamling och minskad tidsatgang. Det ar dven viktigt att alla kliniker féljer upp
sina patienter och kontrollerar att alla patienter som avlidit under &ret verkligen har
uteslutits ur registret.

Jamfora det nationella MND/ALS-registret med andra befintliga register for att
studera om sjukdomen paskyndas eller forldngsammas av; patientens socioekonomiska
status och det sociala natverket, likemedelsanvandning innan och under diagnos,
komorbiditetsmonster med andra sjukdomar.

Under 2020 kommer registret att anvandas for att jamlikt vilja ut 1ampliga kandidater
for en global behandlingsstudie for ALS, BLZ945, en open-label global studie for att
utviardera microglia i relation till ett nytt lakemedel.

Registrera hela landets Kennedypatienter.

ALS-inriktade likare kommer besdka Gotland for att 6ka méjligheten till snabbare
diagnos.
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